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RESUMO – A dermatose IgA linear infantil, ou dermatose bolhosa crónica da infância, é uma doença imuno-bolhosa, 
subepidérmica e adquirida. Este caso ilustra uma forma de apresentação peculiar de uma doença incomum da infân-
cia e pretende salientar a importância da dapsona no seu tratamento, numa altura em que este fármaco é cada vez 
mais de acesso limitado.
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LINEAR IGA DERMATOSIS – SCROTAL CLUSTER OF GRAPES 
PRESENTATION 
ABSTRACT – Linear IgA dermatosis, or chronic bullous disease of childhood, is an acquired subepidermic immuno-
bullous disease. This case illustrates a peculiar form of presentation of an uncommon pathology of childhood and 
emphasizes the importance of dapsone in its treatment, especially in at a time when availability of this drug is limited.
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A dermatose IgA linear (DIgA) é uma dermatose 
bolhosa rara, sendo também conhecida como derma-
tose bolhosa crónica da infância, dermatite herpetiforme 
juvenil ou penfigóide juvenil1. Manifesta-se pela pre-
sença de erupção vésico-bolhosa, habitualmente confi-
nada à pele, mas também pode envolver as mucosas. 
Histologicamente, caracteriza-se pela presença de bolha 
subepidérmica e pela deposição linear de anticorpos IgA 
na membrana basal na imunofluorescência directa. 
CASO CLÍNICO
Um menino de 3 anos foi observado na consulta por 
bolhas tensas e agrupadas, de conteúdo citrino, entre-
meadas por crostas e localizadas no escroto, de forma 
agrupada e sem atingimento do restante tegumento 
cutâneo ou das mucosas (Fig. 1). No exame histológico 
da biópsia observou-se bolha subepidérmica, com 
um infiltrado neutrofílico, escassos linfócitos e alguns 
eosinófilos (Fig. 2). A imunofluorescência directa mos-
trou deposição de IgA com uma distribuição linear ao 
longo da membrana basal (Fig. 3). Sendo o diagnóstico 
compatível com dermatose IgA linear infantil, iniciou-se 
tratamento com prednisolona per os (1mg/kg/dia). Con-
tudo, não se observou resposta terapêutica favorável ao 
fim de um mês, pelo que a prednisolona foi substituída 
pela dapsona (0,5mg/kg/dia), após determinação dos 
níveis de glicose-6-fosfato-desidrogenase (G-6-PD), os 
quais se encontravam dentro dos limites normais. Apesar 
da melhoria significativa ao fim de uma semana de 
tratamento, foi detectada anemia não hemolítica, pelo 
que a dapsona foi suspensa e substituída pela flucloxa-
cilina oral (125mg,qid), a qual, no entanto, se revelou 
totalmente ineficaz no controlo da doença, tendo-se 
observado o aparecimento de novas bolhas. Em face da 
situação, optou-se por reintroduzir a dapsona, iniciando 
o tratamento com metade da dose (0,25mg/Kg), con-
trolo semanal do hemograma e aumento progressivo 
até 1mg/Kg/dia. Neste esquema foi possível a remissão 
completa da dermatose e uma boa tolerância terapêu-
tica, nomeadamente sem anemia. 
Fig. 1 - Bolhas tensas e algumas crostas agrupadas em 
cacho de uvas no escroto.
Fig. 2 - H&E: bolha subepidérmica associada a infiltrado 
neutrofílico.
Fig. 3 - Imunofluorescência directa: deposição linear de 
IgA ao longo da membrana basal.
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A DIgA é uma doença rara e apresenta um discreto 
predomínio do sexo feminino2,3. Inicia-se com pródro-
mos inespecíficos de prurido ou ardor, seguidos pelo 
aparecimento de lesões vésico-bolhosas em fundo 
de pele aparentemente normal ou base eritematosa. 
Caracteristicamente, as lesões podem agrupar-se em 
roseta ou colar de pérolas2,4. Apesar das manifestações 
clínicas serem semelhantes, alguns autores distinguem 
duas formas de DIgA, com base numa distribuição etá-
ria bimodal da afecção, isto é, a do adulto e a infantil. 
Para além da diferença do pico de incidência, respec-
tivamente entre 60 a 65 anos e 4,5 anos, são também 
encontradas diferenças na distribuição das lesões1. Na 
forma do adulto, as lesões podem distribuir-se predo-
minantemente nas superfícies extensoras dos membros, 
podendo clinicamente assemelhar-se à dermatite her-
petiforme, ou então localizarem-se no tronco e zonas 
flexoras dos membros, numa distribuição similar à do 
penfigóide bolhoso1. Na variante infantil, as lesões 
distribuem-se tipicamente ao abdómen inferior e perí-
neo1. O envolvimento das mucosas é mais frequente no 
adulto. Contudo, é fundamental que seja pesquisado 
em todos os doentes, mesmo que não apresentem 
queixas, destacando-se o exame oftalmológico pelo 
risco de fibrose subconjuntival, simbléfaro e entrópion 
cicatricial1,5,6. O nosso doente não apresentou sintomas 
oculares e o exame oftalmológico foi normal.
Em alguns casos, é possível a remissão espontânea 
da DIgA, a qual é mais frequentemente observada na 
forma infantil, com duração média da doença entre 2 a 
4 anos2,3,7,8. Contudo, na maioria dos casos é necessá-
rio o tratamento farmacológico, como no nosso doente.
A histologia e, particularmente, a imunofluorescên-
cia são exames auxiliares de diagnóstico muito úteis 
na abordagem da DIgA. A biópsia cutânea deve ser 
realizada em lesão recente2,4. O exame histopatológico 
revela tipicamente a presença de uma bolha subepi-
dérmica em associação a um infiltrado de neutrófilos 
dermo-epidérmico e eventualmente colectado em 
microabcessos no topo das papilas dérmicas. Ocasio-
nalmente, podem ser observados alguns eosinófilos 
neste infiltrado1,2,4.
A demonstração de deposição linear de IgA ao longo 
da membrana basal na imunofluorescência directa é 
condição sine qua non para o diagnóstico15. Em alguns 
doentes pode também ocorrer deposição de IgG, que é 
mais frequente na variante do adulto6.
A imunofluorescência indirecta com recurso ao 
salt-split-skin veio aumentar a detecção de anticorpos 
circulantes, sendo que na maioria dos casos estes 
anticorpos se ligam ao lado epidérmico da membrana, 
mas ocasionalmente, também ao lado dérmico ou a 
ambos os lados1. Estes anticorpos são detectados com 
maior frequência na forma infantil da dermatose.
A técnica de Western Immunoblot veio permitir a 
caracterização dos antigénios da membrana basal aos 
quais se ligam os anticorpos específicos. Foram iden-
tificados inúmeros antigénios, contudo os mais bem 
caracterizados são os de 97KDa e 120KDa1,4,5. Estes 
antigénios localizam-se na lâmina lúcida e representam 
porções clivadas do domínio extracelular do antigénio 
do penfigóide bolhoso (bullous pemphigoid antigen 2 
[BPAG2, 180 KDa])4,5.
Apesar de não ter sido identificado um factor pre-
cipitante discernível no nosso doente, existem várias 
associações descritas na literatura, nomeadamente a 
fármacos (uma lista extensa, contudo a vancomicina é 
a mais frequentemente implicada), infecções, doenças 
linfoproliferativas, tumores sólidos (neoplasia maligna 
da bexiga em particular), outras doenças auto-imunes 
não cutâneas, doença inflamatória intestinal e imuniza-
ções (nomeadamente a vacina da gripe)1,9.
O diagnóstico diferencial da DIgA inclui a dermatite 
herpetiforme, penfigóide bolhoso, epidermólise bolhosa 
adquirida, lúpus eritematoso bolhoso, entre outras derma-
toses que cursam com formação de bolhas2. A dermatite 
herpetiforme e o penfigóide bolhoso constituem os princi-
pais diagnósticos a considerar. A dermatite herpetiforme 
associa-se caracteristicamente à enteropatia sensível 
ao glúten e cursa com queixas de prurido mais intenso, 
infiltrado neutrofílico mais difuso, deposição granular de 
IgA na membrana basal e detecção de anticorpos anti-
-gliadina e anti-transglutaminase. O penfigóide bolhoso 
ocorre, habitualmente, em faixas etárias mais elevadas, 
histologicamente o infiltrado inflamatório é predominan-
temente eosinofílico, a imunofluorescência directa revela 
deposição linear de IgG e C3 na membrana basal e são 
detectados anticorpos anti-BP180 e anti-BP230. 
Relativamente à abordagem terapêutica a encetar 
nestes doentes, é fundamental a interrupção de factores 
desencadeantes, se estes tiverem sido identificados, antes 
de instituir tratamento farmacológico. Foram descritos 
inúmeros fármacos na literatura, nomeadamente as sul-
fonas, corticóides, antibióticos e agentes imunossupres-
sores como sendo válidos no tratamento desta afecção. 
No nosso doente foram usadas três dessas terapêuticas, 
mas a única que se revelou eficaz foi a dapsona.
A dapsona é o fármaco de primeira linha no trata-
mento da DIgA e actua por interferência na biossíntese 
do folato e na actividade dos neutrófilos, devendo ser 
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administrada na dose de 1-2mg/kg/dia. Apresenta um 
início de resposta rápido, geralmente em 24 a 48 horas, 
pelo que quando se mostra ineficaz, o diagnóstico de DIgA 
deve ser reconsiderado2. Antes de iniciar o tratamento 
com este fármaco deve-se proceder ao doseamento da 
G6PD, uma vez que níveis deficitários podem condicionar 
anemia hemolítica grave1. A monitorização deverá incluir 
o hemograma, solicitado com periodicidade semanal no 
primeiro mês, mensal durante os quatro meses seguintes 
e posteriormente semestral. A avaliação da função renal 
e hepática, ao sexto mês de tratamento e subsequente-
mente uma vez por ano, torna-se necessária. Para além 
da anemia hemolítica, hepatoxicidade e hipoalbumine-
mia, pode raramente ocorrer metahemoglobinemia, que 
em níveis baixos cursa com cianose dos lábios e extremi-
dades, servindo como indicador de adesão à terapêutica, 
mas que em níveis altos se pode tornar sintomática, com 
aparecimento de astenia, cefaleia e taquicardia1,2. De 
facto, a dapsona tem sido bem tolerada no nosso doente 
com excepção de episódio de anemia não hemolítica no 
primeiro mês de tratamento. Contudo, verificou-se boa 
tolerância após reintrodução do fármaco. De salientar 
que quedas de hemoglobina 2 a 3g/dl são frequentes 
no início do tratamento e que geralmente ocorre uma 
compensação parcial à custa do desenvolvimento de 
reticulocitose1. São contra-indicações absolutas para esta 
terapêutica a deficiência de G6PD, síndrome de hiper-
sensibilidade à dapsona, anemia hemolítica severa  e 
supressão da medula óssea7.
A sulfapiridina apresenta um mecanismo de actua-
ção semelhante ao da dapsona e pode ser usada como 
alternativa na dose de 35mg/kg/dia. A monitorização 
da terapêutica é feita com hemograma.
A prednisolona actua por imunomodulação, em 
particular pela diminuição da permeabilidade leucoci-
tária e supressão da actividade dos polimorfonucleares. 
Deve ser utilizada na dose de 0,5 a 2mg/kg/dia e a sua 
redução deve ser gradual, iniciando-se em regra cerca 
de duas semanas após a resolução das lesões. Este fár-
maco não é habitualmente usado como primeira linha, 
mas como tratamento adjuvante das sulfonas1. Con-
tudo, os corticosteróides foram usados com sucesso em 
monoterapia em alguns casos de DIgA, especialmente 
nas formas associadas a fármacos. No nosso doente, 
a prednisolona foi instituída enquanto aguardava o 
resultado do doseamento da G6PD. 
Na literatura estão descritos relatos esporádicos de 
sucesso com alguns antibióticos, sendo difícil, no entanto, 
excluir a possibilidade de a melhoria se dever à remissão 
espontânea da doença2. Duas vantagens reconhecidas 
por alguns autores no seu uso são a utilidade nos casos 
em que se aguarda resultado de exames complemen-
tares de diagnóstico, evitando o uso de terapêuticas 
mais agressivas, e ainda o facto de não ser necessária 
a monitorização do hemograma, ao contrário das sulfo-
nas10. A flucloxacilina (250-500mg, tid), a dicloxacilina 
(12,5mg/kg se peso <40kg ou 125 mg se peso >40kg, 
qid), a eritromicina (125-250 mg, qid) e o cotrimoxa-
zol (40/200mg, bid) são alguns desses antibióticos, e 
pensa-se que o seu mecanismo de actuação assente 
em propriedades anti-inflamatórias e, adicionalmente, 
sobretudo para o cotrimoxazol, em alguma actividade 
imunossupressora7,11,12. O uso de flucloxacilina obriga a 
monitorização da função hepática, pelo risco de hepatite 
colestática7. O recurso à flucloxacilina no nosso doente 
deveu-se ao desenvolvimento de anemia no contexto da 
dapsona. Contudo, após a introdução deste fármaco 
observámos um agravamento das lesões, pelo que foi 
suspenso e reiniciada a dapsona.
A colquicina é outra alternativa terapêutica descrita 
e exibe efeitos anti-inflamatórios devido à diminuição 
da motilidade dos leucócitos e da fagocitose13. A dosa-
gem pediátrica ainda não foi estabelecida e tem como 
principal efeito lateral a intolerância gastro-intestinal.
O micofenolato mofetil é um agente imunossu-
pressor que actua por inibição da síntese de purinas, 
levando à supressão da proliferação linfocitária e dimi-
nuição da síntese de anticorpos11,14. Pode ser usado em 
monoterapia ou em associação, nomeadamente como 
agente poupador de corticosteróides2,14. Foram des-
critos alguns casos de sucesso com este fármaco, em 
particular refractários aos tratamentos convencionais. 
De salientar que o início de melhoria clínica com este 
fármaco é apenas visível às 4 semanas de tratamento11. 
Os principais efeitos laterais incluem a mielossupres-
são, hepato e nefrotoxicidade11.
Nos casos refractários aos tratamento descritos, 
deve ser considerado o uso de imunoglobulina endo-
venosa na dose de 1-2g/kg/ciclo mensal de três dias. 
Estas actuam por vários mecanismos, nomeadamente 
diminuição da produção de anticorpos, aumento da 
solubilização de imunocomplexos e redução das citoci-
nas pró-inflamatórias. 
CONCLUSÃO
Este caso ilustra uma forma de apresentação pecu-
liar de uma doença incomum da infância e pretende 
salientar a importância da dapsona no tratamento 
desta dermatose IgA linear infantil, numa altura em que 
o acesso a este fármaco é cada vez mais limitado.
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